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P rototype de la maladie auto- 
immune non specifique d’or- 
gane, le lupus systemique est 
caracterise cliniquement par l’associa- 
tion de manifestations proteiformes et 
biologiquement par la presence cons- 
tante d’anticorps diriges contre divers 
constituants du noyau, ou anticorps anti- 
nucleaires. 1 Les atteintes organiques 
sont multiples, et la maladie evolue par 
poussees entrecoupees de periodes de 
remission. Les formes benignes ambula- 
toires, principalement cutaneo-articulai- 
res, sont classiquement opposees aux 
formes viscerales plus graves qui neces- 
sitent generalement un traitement 
immunosuppresseur. 2 La principale diffi- 
culty a laquelle est confronts le medecin 
generaliste est de savoir evoquer le diag- 
nostic de lupus devant des manifesta- 
tions cliniques ou biologiques compati- 
bles avec ce diagnostic, car celles-ci sont 
nombreuses et polymorphes. 3,4 

Epidemiologie 

L’absence de donnees epidemiolo- 
giques precises rend difficile 1’evaluation 
de l’incidence du lupus systemique en 
France. En 2008 et 2009, le nombre de 
lupus systemiques declares au titre de 
l’affection de longue duree (ALD 21) 
etait respectivement de 21 707 et de 
23413, ce qui equivaut a une prevalence 
de 38/100 000 et de 41/100 000; done 
inferieure au seuil de 1/2 000 definissant 
les maladies rares. Tout medecin risque 
de rencontrer plusieurs cas de lupus sys- 


temique au cours de son exercice. Le 
lupus systemique survient 85 fois sur 100 
chez la femme, generalement en periode 
d’activite ovarienne. 3 L’incidence mascu- 
line augmente cependant dans les tran- 
ches d’age elevees. La prevalence de la 
maladie est plus elevee chez les Noirs et 
les Asiatiques. Le lupus systemique 
pediatrique represente environ 5 a 10 % 
de l’ensemble des lupus systemiques, et 
les formes familiales ne sont pas excep- 
tionnelles (5 a 10 % des cas). 

Signes cliniques 

La description clinique du lupus syste- 
mique se heurte au caractere protei- 
forme de l’affection. Les atteintes orga- 
niques sont multiples et s’associent ou se 
succedent diversement dans le temps 
(v. tableau) . Chaque signe clinique peut 
etre inaugural. Certaines manifestations, 
lorsqu’elles sont reconnues comme etant 
d’origine lupique, vont avoir une forte 
valeur diagnostique (atteinte dermatolo- 
gique). D’autres sont non specifiques 
(fievre, polyarthrite) , mais leur presence 
concomitante justifie la prescription 
d’examens complementaires pour etayer 
le diagnostic. 

Le terrain est un element d’orientation 
diagnostique capital ; le lupus syste- 
mique survient chez la femme jeune (en 
periode d’activite ovarienne) . 

Manifestations dermatologiques 

Les manifestations dermatologiques 
specifiques (l’histologie est evocatrice de 


FREQUENCE RELATIVE 

DES MANIFESTATIONS CLINIQUES 

DU LUPUS SUR 1 000 PATIENTS 



Stade 

initial 

(%) 

Au cours 
de revo- 
lution 

(%> 

Rash malaire 

40 

58 

Lupus disco'i'de 

6 

10 

Ulcerations orales 

11 

24 

Photosensibilite 

29 

45 

Arthrites 

69 

84 

Serites 

(pleuresie, pericardite) 

17 

36 

Nephropathie 

16 

39 

Atteinte neurologique 

12 

27 

Syndrome 
de Raynaud 

18 

34 

Livedo reticularis 

5 

14 

Myosite 

4 

9 

Fievre 

36 

52 

Atteinte pulmonaire 

3 

3 

Syndrome sec 

5 

16 

Adenomegalie 

7 

12 

Choree 

1 

2 

Thromboses 

4 

14 

Thrombopenie 

9 

22 

Anemie hemolytique 

4 

8 


D’apres la ref. 4. 
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A) Lupus cutane aigu (vespertilio), caracterise par son aspect erythemateux, maculopapuleux et squameux, 
plus ou moins oedemateux, a bordure emiettee. 

B) Lupus cutane aigu (atteinte digitale), caracterise par I’atteinte preferentielle des regions interarticulaires. 

C) Ulceration buccale au cours du lupus systemique. Ces lesions regressent rapidement sans cicatrice. 

D) Lupus erythemateux subaigu, caracterise par son aspect annulaire a contours polycycliques 
avec un centre hypopigmente. 


lupus) sont fortement evocatrices du 
diagnostic. Elies sont frequentes (80 %) 
et variees (fig. 1 et 2). 6 Elies peuvent pre- 
ceder les autres manifestations syste- 
miques de plusieurs annees, et doivent 
done etre reconnues afin de ne pas 
entrainer de retard diagnostique. 

Le lupus erythemateux aigu (60 %) 
est caracterise par un aspect erythema- 
teux, maculeux ou maculopapuleux, 
finement squameux, plus ou moins oede- 
mateux, a bordure emiettee. II est rare- 
ment prurigineux. II predomine sur les 
zones photo-exposees, principalement le 
nez et les pommettes, avec une topogra- 
phic typique en vespertilio ou « loup » 
(fig. 1A), mais aussi le decollete. Sur le 
dos des mains, les lesions atteignent plu- 
tot les zones interarticulaires (fig. IB). 
Les lesions erosives buccales sont a 
rechercher et touchent le palais, les gen- 
cives, les joues ou les levres. Exception- 
nellement, une atteinte genitale peut 
coexister. Ces lesions regressent rapide- 
ment et sans cicatrice. 

Le lupus erythemateux subaigu est le 
plus souvent caracterise par des lesions 
annulaires a contours polycycliques et 
bordure squameuse (fig. 1C et D). Le 
centre est hypopigmente, parfois cou- 
vert de telangiectasies. Dans la forme 
psoriasiforme, les lesions sont papulos- 
quameuses ou pityriasiformes. Les deux 
formes peuvent etre associees chez un 
meme individu. Les lesions predominent 
sur les regions photo-exposees, alors que 
le psoriasis est classiquement ameliore 
par Fexposition solaire. Ces lesions sont 
fortement associees a la presence d’anti- 
corps anti-SS-A (anti-Ro) [7 a 21 % des 
lupus systemiques]. 

Le lupus chronique regroupe quatre 
principaux types de lesions : le lupus dis- 
co'ide (fig. 2A), le lupus tumidus , le 
lupus engelure et la panniculite lupique. 
Le lupus discoide, present dans 15 a 20 % 
des lupus systemiques, realise des 
plaques bien limitees qui associent trois 
lesions elementaires : erytheme, squames 
s’enfongant en clou dans les orifices folli- 
culaires et atrophie cicatricielle. Les 
lesions sont localisees sur les zones 


photo-exposees, souvent symetriques et 
multiples, notamment sur F arete du nez 
et les pommettes, mais les regions non 
exposees comme les sourcils, les paupie- 
res et le cuir chevelu sont parfois attein- 
tes. Le lupus tumidus (fig. 2B) cor- 
respond a un ou plusieurs placards 
nettement saillants, arrondis ou ovalai- 
res, de teinte rouge violace, a bords nets 
comme « traces au compas », de consis- 
tance oedemateuse, sans hyperkeratose 
folliculaire visible a l’oeil nu. Le lupus 
engelure (fig. 2C) simule cliniquement 
des engelures, qui persistent cependant 
au-dela de la saison froide. Enfin, la pan- 
niculite lupique (fig. 2D) realise des 
nodules ou plaques infiltrees de taille 
variable, evoluant vers une lipo-atrophie 
en cupule permettant un diagnostic 
retrospectif. 

D : 'autres manifestations cutanees sont 
non specifiques comme le livedo ou l’alo- 
pecie diffuse (non cicatricielle, contrai- 
rement a Fatteinte discoide) . Cette der- 
niere, lorsqu’elle est associee a d’autres 


signes, doit faire evoquer le lupus syste- 
mique chez la femme jeune. Elle est sou- 
vent contemporaine des poussees de 
lupus systemique ou survient 3 mois 
apres, pouvant donner un cuir chevelu 
clairseme, les lesions disparaissant pro- 
gressivement apres traitement. 

Manifestations rhumatologiques 

Elies ne sont le plus souvent pas speci- 
fiques mais sont frequentes (80 %) et 
doivent faire evoquer le diagnostic. Typi- 
quement, il s’agit d’une polyarthrite bila- 
terale et symetrique, predominant sur les 
articulations metacarpo-phalangiennes , 
les interphalangiennes proximales, le 
carpe, les genoux et les chevilles. Le 
rachis est en general epargne. Le plus 
souvent, il s’agit d’une polyarthrite non 
deformante et non destructrice. La 
deformation des mains peut se voir mais 
est alors reductible (rhumatisme de 
Jaccoud), contrairement aux atteintes 
evoluees de la polyarthrite rhumatoide. 
La proteine C-reactive (CRP) est rare- 
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FIGURE 2 


Autres manifestations dermatologiques au cours du lupus systemique. 

A) Lupus discoi'de avec atrophie cicatricielle. 

B) Lupus tumidus, placards nettement saillants, arrondis ou ovalaires, de teinte rouge violace, a bords nets 
comme « traces au compas », de consistance oedemateuse. 

C) Lupus-engelure, simulant cliniquement des engelures, mais survenant cependant en dehors de la saison 
froide. 

D) Lipo-atrophie post-panniculite lupique. 


merit tres elevee tors des poussees de 
polyarthrite. Les radiographies ne mon- 
trent generalement pas de destructions 
osteocartilagineuses. 

Manifestations cardiopulmonaires 

Elies peuvent etre inaugurates. II s’agit 
le plus souvent d’une serite ; une pericar- 
dite est rapportee chez 20 a 40 % des 
patients ; la tampounade et le passage a 
la constriction sont rares. Les pleuresies 
lupiques (30 %) sont uni- ou bilaterales, 
exsudatives et lymphocytaires, de 
volume faible ou modere, parfois clini- 
quement latentes. Elies sont tres cortico- 
sensibles et doivent etre distinguees des 
epanchements satellites d’une embolie 
pulmonaire. Le praticien doit savoir 
demander une recherche d’anticorps 
antinucleaires devant une pericardite 
et/ou une pleuresie de la femme jeune. 

Lendocardite de Libman-Sacks, autre- 
fois diagnostiquee postmortem, en raison 
de sa frequente latence clinique, est 
aujourd’hui reconnue grace a l’echographie 
et peut plus rarement constituer une porte 
d’entree diagnostique. Elle est associee a la 
presence d’anticorps antiphospholipides. 
Cette endocardite expose a diverses com- 
plications : degradation hemodynamique 
(surtout insuffisance mitrale ou aor- 
tique) , greffe oslerienne dont la preven- 
tion n’offre pas de specificite, thrombose 
valvulaire, source d’embolies arterielles. 

Atteinte renale 

La proteinurie est la manifestation 
renale la plus frequente de la glomerulo- 
nephrite lupique. Elle constitue de ce fait 
un point d’appel clinique mais sans 
aucune specificite clinique. Elle est sou- 
vent associee a une hematurie et/ou une 
leucocyturie glomerulaire (avec pre- 
sence de rouleaux). L’atteinte renale 
lupique survient en regie dans les 5 pre- 
mieres annees devolution et a une 
importance pronostique majeure, car elle 
constitue encore une cause importante 
de deces. Presente dans environ 40 % 
des cas, 6 elle est plus frequente en cas de 
lupus infantile et/ou masculin. Elle justi- 
fie une ponction-biopsie renale, car les 


donnees histologiques conditionnent les 
indications therapeutiques. La ponction- 
biopsie renale n’est habituellement pra- 
tiquee que devant une proteinurie 
superieure a 0,5 g/j. La classification his- 
tologique etablie par V International 
Society of Nephrology /Renal Pathology 
Society (ISN/RPS) distingue six attein- 
tes differentes. 7 

Manifestations 

neuropsychiatriques 

Compliquant 30 a 60 % des lupus syste- 
miques, le « neurolupus » a un grand poly- 
morphisme clinique et atteint essentielle- 
ment le systeme nerveux central, plus que 
le systeme nerveux peripherique. 8 Le 
lupus systemique peut etre evoque chez 
un sujet jeune lorsque les manifestations 
neurologiques sont refractaires au traite- 
ment symptomatique habituel. 

Les crises comitiales de tous types, 
depourvues de signification pejorative 
quand elles sont isolees (associees a la 


presence des anticorps antiphospho- 
lipides) peuvent preceder les autres 
manifestations systemiques de plusieurs 
annees, et posent alors le probleme d’un 
lupus induit par les anticomitiaux. 9 Les 
manifestations focales sont dominees par 
les accidents vasculaires cerebraux cons- 
titues ou transitoires, essentiellement 
ischemiques et fortement associes a la 
presence d’anticorps antiphospholipides. 
Enfin, les manifestations diffuses a type 
de troubles mnesiques et cognitifs sont 
frequentes mais generalement mineures. 

De nombreux syndromes psychia- 
triques, parfois graves et revelateurs et 
pouvant comporter un risque suicidaire, 
ont ete rapportes. L’expression psychia- 
trique la plus typique du lupus est parfois 
revelatrice du lupus et peut associer syn- 
drome delirant avec hallucinations et 
syndrome confusionnel chez un sujet 
jeune ayant eventuellement d’autres 
signes de poussee lupique. Plus rare- 
ment, il peut s’agir d’un syndrome ►► 
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Manifestations les plus graves d'emblee 
revelatrices d’un lupus systemique 


L es atteintes organiques du 
lupus erythemateux syste- 
mique, dont chacune peut 
inaugurer la maladie, sont multiples 
et s’associent ou se succedent 
diversement dans le temps. On 
oppose schematiquement des for- 
mes benignes, ambulatoires, prin- 
cipalement cutaneo-articulaires, et 
des formes viscerales plus graves 
qui necessitent generalement le 
recours a un traitement immuno- 
suppresseur. 

Les manifestations revelatrices les 
plus graves d’emblee sont princi- 
palement I’atteinte renale et I’at- 
teinte neurologique. 

L’atteinte renale revet une impor- 
tance pronostique majeure et cons- 
titue encore une cause importante 
de deces. Elle inaugure le lupus 
systemique dans 3 a 6 % des cas, 
et survient plus particulierement 
chez les patients les plus jeunes, de 
sexe masculin et chez les non- 
Caucasiens. La recherche reguliere 
de proteinurie et d’hematurie et la 
surveillance de la creatininemie 
sont indispensables au cours du 
lupus. L’ existence d’une de ces ano- 
malies implique la realisation d’une 
biopsie renale. La classification 
histologique etablie par V Interna- 
tional Society of Nephrology/Renal 
Pathology Society (ISN/RPS) dis- 
tingue 6 atteintes differentes. Les 
glomerulonephrites proliferatives 
focale ou diffuse (type III ou IV) sont 
les plus frequentes et les plus 
graves 1 et justifient un traitement 
par corticoides a forte dose et un 
immunosuppresseur. Le traitement 
est souvent efficace meme en cas 
de lesions tres actives. 


Les manifestations neurolo- 
giques du lupus sont extremement 
heterogenes dans leur expression 
Clinique. Parmi les atteintes cen- 
trales les plus severes, on distin- 
gue: 

- les crises comitiales (15 %) de 
tous types, depourvues de signifi- 
cation pejorative quand elles sont 
isolees (associees a la presence des 
anticorps antiphospholipides); 

- les manifestations focales domi- 
nees par les accidents vasculaires 
cerebraux constitues ou transitoi- 
res, essentiellement ischemiques 
et fortement associes a la presence 
d’anticorps antiphospholipides ; 2 en 
I’absence de traitement, ils corn- 
portent un risque majeur de reci- 
dive a court ou moyen terme ; 

- les manifestations diffuses ; trou- 
bles mnesiques et cognitifs fre- 
quents mais generalement mineurs, 
troubles de conscience d’impor- 
tance variable. 

De nombreux syndromes psy- 
chiatriques ont ete rapportes au 
cours du lupus systemique et peu- 
vent reveler la maladie. L’expres- 
sion psychiatrique la plus typique 
peut associer syndrome delirant et 
syndrome confusionnel chez un 
sujet jeune ayant eventuellement 
d’autres signes de poussee lupique. 
Des syndromes catatoniques, des 
troubles de la personnalite et des 
troubles obsessionnels compulsifs 
ont ete egalement decrits. Une 
eventuelle induction du lupus par 
les traitements psychotropes, en 
particular phenothiazines, est evo- 
quee quand les troubles psychiques 
precedent de longue date les autres 
manifestations du lupus. Attribuer 


des troubles psychiatriques au 
lupus peut etre difficile, en parti- 
culier lorsque les symptomes sont 
isoles. 

Une pericardite, parfois revelatrice, 
est signalee chez 20 a 40 % des 
patients. Cependant, latamponnade 
et le passage a la constriction sont 
rares. L’atteinte myocardique du 
lupus se traduit par une insuffisance 
cardiaque congestive et par des 
troubles du rythme ou de la conduc- 
tion. Son pronostic peut etre redou- 
table. Les lesions valvulaires, avec 
I’endocardite de Libman-Sacks, 
exposent a diverses complications: 
degradation hemodynamique (sur- 
tout insuffisance mitrale ou aor- 
tique), greffe oslerienne, et throm- 
bose valvulaire source d’embolies 
arterielles. Enfin, I’insuffisance coro- 
narienne, liee a I’atherosclerose 
acceleree observee au cours du 
lupus, doit systematiquement etre 
evoquee devant toute douleur tho- 
racique, en raison de son pronos- 
tic pejoratif. L’atteinte cardiovas- 
culaire reste actuellement I’une des 
principales causes de mortality au 
cours du lupus systemique. 3 
Les manifestations pulmonaires 
parenchymateuses, en particulier 
la pneumopathie lupique aigue et 
I’hemorragie intra-alveolaire sont 
rares, mais peuvent conduire en 
reanimation devant un tableau de 
detresse respiratoire aigue. 4 Les 
autres complications sont infec- 
tieuses du fait de I’immunodepres- 
sion et thromboemboliques dans 
le cadre d’un syndrome des anti- 
phospholipides. 

Les manifestations digestives, en 

particulier la pancreatite aigue, pou- 


vant survenir au cours d’une pous- 
see lupique inaugurale (notamment 
chez I’enfant), ainsi que I’enterite 
ou « vascularite » mesenterique 
lupique, peuvent etre revelatrices 
de la maladie. 

Enfin, le syndrome catastrophique 

des antiphospholipides est carac- 
terise par I’apparition et I’extension 
rapide de thromboses a predo- 
minance microcirculatoire. En 
quelques jours s’installe un tableau 
de defaillance multiviscerale pou- 
vant associer une atteinte renale 
avec hypertension arterielle severe, 
une atteinte neurologique centrale, 
une myocardiopathie, une detresse 
cardiorespiratoire et des manifes- 
tations digestives ou cutanees. Le 
syndrome catastrophique com- 
plique moins de 1 % des cas de 
syndrome des antiphospholipides, 
qu’ils soient primaires ou associes 
a un lupus, mais il peut etre inau- 
gural et revelateur de ce syndrome 
dans pres de 50 % des cas. 5 • 
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►► catatonique qui justifie la recher- 
che systematique du lupus, compte tenu 
des consequences therapeutiques de ce 
diagnostic etiologique. Les manifestations 
directement liees au lupus systemique 
doivent etre distinguees des complica- 
tions psychiatriques de la corticotherapie 
et des etats anxiodepressifs de rencontre. 

Manifestations hematologiques 

Elies sont parfois revelatrices et peu- 
vent concerner les trois lignees. Une ane- 
mie hemolytique auto-immune a test de 
Coombs positif est parfois revelatrice. 
Une leucopenie moderee, resultant d’une 
lymphopenie T et parfois d’une neutro- 
penie, est frequente. Une thrombopenie 
peripherique accompagne parfois les 
poussees (15 a 25 %) et peut preceder le 
diagnostic de lupus systemique. Ces ano- 
malies de l’hemogramme, surtout si elles 
sont associees et chroniques, doivent 
declencher une enquete diagnostique. 

Anomalies biologiques 

Les plus souvent, les anomalies biolo- 
giques rencontrees au cours du lupus 
accompagnent des manifestations cli- 
niques evocatrices, et le diagnostic est 
done rarement evoque sur la seule pre- 
sence d’anomalies biologiques. La CRP 
reste peu elevee au cours des poussees 
de lupus, sauf en cas de serite (pericar- 
dite, pleurite...) ou d’infection concomi- 
tante. La normalite de la CRP devant des 
manifestations cliniques evocatrices de 
lupus ne doit done pas conduire a remet- 


tre en question le diagnostic. L’hypo- 
complementemie qui accompagne fre- 
quemment les poussees n’est pas une cir- 
constance de revelation classique du 
lupus, mais a une forte valeur diagnos- 
tique lorsqu’il s’agit de la diminution de la 
fraction C3. 

Les anomalies serologiques sont domi- 
nees par la presence de facteurs antinu- 
cleaires, qui sont cependant des mar- 
queurs peu specifiques, car egalement 
trouves dans d’autres connectivites, cer- 
taines hepatopathies et hemopathies, 
voire chez certains sujets sains. La prise 
de medicaments inducteurs (betablo- 
quants, minocyne) doit toujours etre 
recherchee par un interrogatoire minu- 
tieux. La presence de facteurs anti- 
nucleaires ne constituant qu’un test 
d’orientation, il est indispensable de pre- 
ciser leur specificite. En revanche, leur 
negativite (titre inferieur ou egal a 1/80) 
rend le diagnostic de lupus systemique 
peu probable. 

Conclusion 

La principale difficulty a laquelle est 
confronte le praticien est de savoir evo- 
quer le diagnostic de lupus systemique 
devant des manifestations cliniques ou 
biologiques compatibles avec ce diag- 
nostic, car celles-ci sont a la fois nom- 
breuses et polymorphes. Une anamnese 
rigoureuse ainsi qu’un examen clinique 
complet sont indispensables afin de ne 
pas meconnaitre le diagnostic de lupus 
systemique. • 


REFERENCES 

1. Hochberg MC. Updating the American College of 
Rheumatology revised criteria for the classification of 
systemic lupus erythematosus. Arthritis Rheum 
1997;40:1725. 

2. Arnaud L, Amoura Z. Lupus systemique et biotherapies : 
mise au point 2010. Rev Med Interne 201 0;31 :S296-303. 

3. Cervera R, Piette JC, Font J, et al. Antiphospholipid 
syndrome: clinical and immunologic manifestations and 
patterns of disease expression in a cohort of 1 ,000 
patients. Arthritis Rheum 2002;46:1019-27. 

4. Cervera R, Khamashta MA, Font J, et al. Systemic lupus 


erythematosus: clinical and immunologic patterns of 
disease expression in a cohort of 1 ,000 patients. The 
European working party on systemic lupus erythematosus. 
Medicine (Baltimore) 1993;72:113-24. 

5. Frances C, Barete S, Piette JC. Manifestations 
dermatologiques du lupus. Rev Med Interne 2008;29:701 - 
9. 

6. Gordon C, Jayne D, Pusey C, et al. European consensus 
statement on the terminology used in the management of 
lupus glomerulonephritis. Lupus 2009;18:257-63. 

7. Weening JJ, D'Agati VD, Schwartz MM, et al. The 


1 nro LA REVUE DU PRATICIEN VOL. 61 

1 wOO Novembre2011 


summary When to think about lupus? 

Clinical and biological manifestations of systemic lupus 
erythematosus (SLE) is a clinically heterogeneous 
autoimmune disease, which is characterized by the 
presence of autoantibodies directed against various 
nuclear antigens. It is typically a relapsing and remitting 
multi-system disease, and patients can present in many 
different ways. The most common manifestations include 
rash, arthritis and fatigue. At the other end of the spectrum, 
SLE can cause nephritis, various neurological 
manifestations, and severe cytopenia. Physicians should be 
aware of the vast clinical spectrum of the disease as well 
as of its characteristic biological features. 

resume Quand penser a un lupus? 

Prototype de la maladie auto-immune non specifique 
d’organe, le lupus erythemateux systemique est une 
affection caracterisee cliniquement par I’association de 
manifestations proteiformes et biologiquement par la 
presence constante d’anticorps diriges contre divers 
constituants du noyau (les anticorps antinucleaires). Les 
atteintes organiques sont multiples, et la maladie evolue par 
poussees entrecoupees de periodes de remission. On 
oppose schematiquement des formes benignes 
ambulatoires, principalement cutaneo-articulaires, et des 
formes viscerales plus graves qui necessitent generalement 
le recours a un traitement immunosuppresseur. La 
principale difficulty a laquelle est confronte le medecin 
traitant est de savoir evoquer le diagnostic de lupus 
systemique devant des manifestations cliniques ou 
biologiques compatibles avec ce diagnostic, car celles-ci 
sont nombreuses et polymorphes. 
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